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Ein Fall yon prim rer Degeneration der Pyramidenseiten- 
strangbahnen im Rtickenmark mit ungewShnlichem kli- 
nischen Verlauf. 
Von 
Dr. J. Koe!ichen. 
(~,Iit Tafel IV.) 
Der yon Charcot and Erb aufgestel]te klinische Typus der 
spastischen Spinalparalyse, welcher yon einer prlm~ren DegeneratiOn 
der Pyramidenseitenstrangbahnen herriihren sol], war ]ange Zeit Gegen- 
stand vieler Streitigkeiten yon seiten zahlreicher Forscher, yon denen 
manche diesen klinischen Typus nicht anerkennen wollten. Ers~ die 
Beobachtungen yon Erb, Schiile, Hochhaus,  Spil ler, Kiihn, 
Or lowski  u. a., haupts~ehlich abet die un~tomisehen U tersuchungen 
yon Strtimpe]l, Newmark und K~ttwinkel ,  haben das Wesen der 
Charcot-Erbsehen Krankheit endgtiltig uufgekl~rt. 
Im Jahre 1904 hat Str i impel l  auf Grund eigener and fremder 
Beobachtung ein ausfi~hrliches klinisehes, anatomisches und patho~ 
genetisches Bild dieses Leidens entworfen. Er unterscheidet fiinf 
Gruppen yon spastischer Spinalparalyse. Zu der ersten z~hl~ er jene 
F~lle, wo die Krankhei~ in ganzen F~milien als heredits Leiden 
zwischen dem 20.--30. Lebensjahre auf~ritt and sich dann langsam im 
Laufe yon Jahrzehnten entwickelt. Zu der zwei~en Gruppe gehSren 
such famili~ire F~lle mit Beginn im Kindesalter zwischen dem 3.-6. 
Lebensjahre. Die dritte Grllppe umfasst nach Str i impell  die ver- 
einzelten icht famili~ren F~lle, welche gewShnlich im hSheren Alter 
auftreten und rascher als die vorhergehenden verl~ufen. Nach 
Str i impel l  entsteht in allen drei Gruppen das Leiden auf der Basis 
einer ungeborenen Anlage, ohne Mitwirkung ~iusserer Sch~dlichkeiten. 
In den Fiillen der vierten and f[inften Gruppe is~ die :~tiologie des 
Leidens uusserhalb des Organismus zu suchen, wobei wir in der 4. 
'Gruppe mit einer Intoxikation zu tun haben; hierher gehSren die F~lle 
yon Lathyrismus und syphilitischer Spinalparalyse. In der ffinften 
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Gruppe grigt das Leiden in Zusammenhang mit Sehwangersehaft und 
Geburt anf. Beziiglieh der letzten Gruppe behauptet Str i impel i  
selbs~, dass sir als wahrseheinlieh, keines~'egs als sichergestellg gelten 
~kann. 
In der letzten Zei~ isg man endlieh auf Kombinationen yon 
spastischer Spinalparalyse mig anderen Nervenleiden auf kongenitaler 
Grundlage aufmerksam geworden. So im Falle yon Ko l la r i t s  war 
die spastisehe 8pinalparalyse mi~ Muskeldysgrophie kombinier& ~ ing  
:zigierg eine ganze Reihe yon Fiillen versehiedener Au~oren in denen 
:die spastisehe Spinalparalyse mi~ eerebralen oder ataktisehen Ersehei- 
nungen kombinier~ war. Endlieh haben Raymond und Rose einen 
Fall besehrieben, WeiGher in kliniseher Hinsieh~ einen {}bergang 
zwischen spastiseher Spinalparalyse and eerebellarer Heredoataxie 
bildet. 
In dem vor]iegenden Falle year die anatomiseh fest.gestellee prim~re 
Degeneration der Pyramidenbahnen im Riiekenmark eine Uberrasehung; 
:so versehieden vom gewShnliehen Typus einer spas{ischen Spinal- 
paralyse war das klinisehe Bild and der Verlauf des Leidens. Die 
Krankhei{sgesehiehte nnserer Patientin bietet ohne Zweifel ein ganz 
besonderes Bild und beweist, dass unsere Kenntnisse fiber primiire 
Degenerationen yon Riickenmarkssystemen noeh nieht abgesehlossen 
sind and ihre LSsung noch langer and zahlreieher Forsehung bedars 
Naehfolgend unser e Krankengeschiehte: 
Die 55j~thrige K. W. kam am 5. 0ktober 1903 auf die Abteilung 
und gibt folgende anamnestisehe Daten an. Etwa vet einem aahre stellten 
sieh be! ihr in der Gegend der mittleren Dorsalwirbel Schmerzen ein. 
Zugleich wurde der Gang unsicher, Pat. schwankte w~ie betrunken, fiel 
6fters rim. Dieser Zustand hielt drei Monate lung unverhndert an. All- 
m~thlich trat eine SehwLtehe der unteren Extremitrtten au~ so dass Pat. 
nur auf eine Sessellehne gestiltzt, den Sessel ~'or sieh schiebend, umher- 
gehen konnte. Vor drei Wochen trat eine L~thmung beider Brine auf, 
die Kranke verspt~rte dabei heftige Schmerzen in den Beinen, es entwickelte 
sieh dabei eine Urin- und Stuhlinkontinenz. Die Kranke wurde im Kindlein 
Jesu-ttospital in die Abteilung yon Dr. Jakowski  aufgenommen. Deft 
bildeten sich bald Decubitalgeseliwiire in der Kreuz- und Trochanteren- 
gegend. Was die heredit~tren Verh~tltnisse und die anamnestisehen Daten 
betrifft, so fiihrt die Kranke keine nennenswerten Details an, gibt ~ur zn, 
im Beginn des gegenwartigen Leidens you Zeit zu Zeit heftigen Kopi- 
schwindel mit zeitweiligem Verlust des Bewusstseins gehabt zu haben. 
Gegenwartig klagt sir aber paroxysmale ascendierende Schmerzen der 
unteren Extremitgten. Kreuzschmerzen fehlen jetzt. Bei der Untersuehung 
im Kindlein Jesu-Hospital wurde eine spastische Lahmung beider unteren 
Extremitgten festgestellt, sehr lebhafte Knie- und Achillessehnenreitexe 
beiderseits; ferner Fussklonus bei Plantarflexion des Fusses. Alle Sensi- 
bilitatsqualit~tten an den unteren ExtremitSten erhalten. Absolute Ur:n- 
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und Stuhlinkontinenz. Decubitus am Kreuzbein und den Trochanteren. 
Keine St0rungen der Gehirnnerven und oberen Extremiti~ten. Die inneren 
Organe ohne deutliche Veri~nderungen. 
St. praes, am 6. X. 1903. Patientin yon mittlerem Wuchs, normal 
gebaut, stark abgemagert, fiebert, Temp. 38,4 0. Der gauze Schiidel beim Be- 
klopfen etwas schmerzhaft, alle Trigeminuspunkte auf Druck ein wenig 
empfindlich. Die Sehkraft und der Gerueh nach Angabe der Pat. etwas 
herabgesetzt, das Geh0r rechts etwas schwiicher, der Geschmack normal. 
Die Untersuchung des Augenhintergrundes rgibt keine Veranderungen. 
Bewegungen der Bulbi normal. Die Pupillen reagieren auf Licht normal, 
die linke ist etwas weiter als die rechte. Sensibiliti~t am Kopf und Ge- 
sicht erhalten. Kaumuskulatur normal. Die mimischen Gesichtsbewegungen 
symmetrisch. Keine St0rungen des Schluck- und Phonationsaktes, die 
Sprache langsam, mit nasalem Beiklang. Der weiche Gaumen rechterseits 
etwas herabhi~ngend und bei der Phonation weniger beweglich als links. 
Die Zunge wird gerade herausgestreekt, die Zungenbewegungen normal. 
Puls 92, regelmassig. 
Obere Extremit i~ten:  Die Motiliti~t erhalten. Geringe Ataxie der 
linken Extremitat. Bei geschlossenen Augen kann die Kranke mit dem 
linken Zeigefinger die Nasenspitze nicht treffen, bei geSffneten Augen 
geschieht die Bewegung nicht pri~zis. Die Muskelkraft beiderseits gering, 
Die Refiexe der Tricepssehne und periostale Refiexe der Ulna and des 
Radius beiderseits ehr lebhaft. Die Nervenplexus und die Nervenstamme, 
hauptsiichlich der Nervus radialis beiderseits, sehr druckempfindlich. Alle 
Sensibilitlitsqualit~tten, auch der Muskelsiun erhalten. 
Rumpf: Alle Kopfbewegungen anstandslos. Pat. vermag, selbst mit 
Hilfe der Arme, sich weder im Bette aufzurichten, noch aufzusetzen. Die 
Funktion der Atemmuskulatur normal~ die der Bauchmuskeln aufgehoben. 
Die Wirbelsaule in der Gegend des 2.--3.  D0rsalwirbels druckempfindlich. 
Alle Sensibilitiitsqualitaten am Rumpfe erhalten. Bauchreflexe fehlen. 
Die unteren Extremit~ten fast vollstiindig geli~hmt. Stehen und Geheu 
unm0glich. In der Riickenlage' ist die linke Extremit~t im tIiift- und 
Kniegelenk bestlindig unter einem geraden Winkel gebeugt, desgleichen 
die rechte ~ Extremiti~t, aber in einem geringeren Grade. Beide Extremi- 
ti~ten in Adduktionsstellung. Passive Bewegungen stossen anf bedeutenden 
Wiederstand. Die linke Extremitat l~sst sich fast garnicht strecken, in/ 
Sprunggelenk sind keine Bewegungen ausfiihrbar. Die rechte Extremitat 
li~sst sich mit grosser 1VIiihe fast ganz strecken, im Sprunggelenk ist 
kaum eine leichte Plantarflexion mSglich. Das Abduzieren der Extremitfiten 
ist nur in "geringem Grade bei Anwendung grosset Kraft m6glicht. Bei 
all diesen passiven Bewegungen empfindet Pat. starke Knieschmerzen. Die 
aktiven Bewegungen sehr schwach und beschrhnkt. Die rechte Extremitiit 
kann fiber das Bett nut ein wenig gehoben and im Kniegelenk gebeugt 
und gestreckt werden, wobei die Beugung leichter geschieht als die 
Strecknung. Die Bewegungen des reehten Fusses und der Zehen minimal. 
Die aktiven Bewegungen der linken Extremiti~t beschri~nken sich nur auf 
eine minimale Kniebeugung. In der Unterschenkelmuskulatur beider Ex- 
tremiti~ten bemerkt man deutlich konstante fascikulfire Zuckungen, welche 
bei allen aktiven und passiven Bewegungen zunehmen. Keine Muskel- 
atrophien, keine u der elektrischen Erregbarkeit. Stiche in 
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die Fusssohlen rufen betriichtliche Abwehrbewegungen der Extremititten 
hervor. Die Knierefiexe sehr lebhaft, links infolge von Muskelkontrakturen 
weniger ausl6sbar. Achillessehnenreflex rechts schwach, links infolge der 
Kontraktur unauslSsbar. Beiderseitiges Babinskiphiinomen. Alle Sensi- 
biliti~tsqualiti~ten a  den unteren Extremiti~ten erhalten. Der Muskelsinn 
in allen Gelenken erhalten, sofern man bei dem schweren Allgemeinzustande 
der Kranken aus ihren Antworten schliessen kann. In der Kreuzbein- 
und Troebanterengegend beiderseits tiefe grosse Deeubitalgeschwiire. An 
der Beriihrungsstelle beider Innenfi~tehen der Kniee sieht man eine R6tung 
der Haut und mit serSser Fliissigkeit geffillte Blitschen, auch an der 
reehten Ferse befindet sich eine grosse ~hnliche Blase. Harn und Stuhl 
werden stets unwillkfirlich entleert. u Zeit zu Zeit treten Wein- 
kr~mpfe auf. 
12. X. T. ~ o. Pupillen gieich welt, reagieren auf Lichteinfall 
normal. An den Spitzen der linken Finger deutliche Cyanose, rechts ist 
sie weniger ausgepriigt. Die Muskulatur beider oberen Extremitaten,, 
hauptsi~chlich links, weist deutliche Steigerung des Tonus auf, dabei betrifft 
die Tonuserh6hung in h6herem Grade die Beuger als die Strecker. 
14. X. T. 38,4 ~ Allgemeine Schw~che. Linke Pnpille welter als die 
rechte. Die linke obere Extremiti~t paretisch, der Muskeltonus erh6ht. 
15. X. T. 37,8~ ~ Die Blutnntersuchung hat eine bedeutende 
Leukocytose nachgewiesen (Dr. Klein). , 
16. X. T. 38,4 ~ Die Parese der linken oberen Extremit~t hat sehr 
zugenommen. IVIit derselben vermag Pat. nur eine minimale Adduktion 
des Armes und Streckung und Beugung des E]lenbogens auszufilhren. 
An den unteren Extremit~en sieht man an zahlreichen Stellen eine R6tung 
und Blasenbildung der Haut. 
18. X. T. 38,2o--37,4 ~ Ausgesproehene Cyanose beider Hiinde, der 
Nase und Lippen~ 
20. X. 38~4 ~ 37,2~ Die Kranke apathisch, spricht mit Miihe, lang- 
sam~ sehr undeutlieh. Der weiche Gaumen beiderseits herabhi~ngend, rechts 
etwas mehr; bei der Phonation fast unbeweglich. Pupillen ungleieh, die 
rechte etwas welter, reagiert nut wenig auf Licht, whhrend die linke gut, 
abet ein wenig langsam. Die Bewegung der oberen Extremitiiten auf- 
gehoben, die Gelenke der reehten schmerzhaft. Das rechte Ellenbogen- 
gelenk 6demat6s, im Periost des rechten Humerus und der Ulna eine 
weiehe Schwellung. Die linke Extremitat iu Beugekontraktur im Ellen- 
bogen und Handgelenk, hier sind die Gelenke weder sehmerzhaft noch 
geschwollen. Keine Cyanose des Gesiehts und der H~tnde. Auf der Riicken- 
und Oberarmhant, d. h. an den Stellen, die der grSssten Reizung v0n 
seiten der Unterlage ausgesetzt sind, sieht man streifenf6rmige blutige 
Flecke. Ji_hnliehe Flecke sieht man an den unteren Extremit/~ten. Die Kniee- 
und AehillessehnenrefleXe beiderseits sehr lebhaff, beiderseits Bab insk i -  
sehes Phanomen. Schmerzgefiihl erhalten. An beiden Ftlssen bedeutende 
Cyanose. 
Am 21. X. 1903 frtihmorgens Exitus letalis. 
Das klinisehe Bild und der Verlauf des Leidens lassen sieh folgender- 
n~assen kurz zusammenfassen. Pat. ist seit etwa einem Jahre krank; zu 
jener Zeit traten namlich Sehmerzen im Dorsalteil der Wirbels/~ule und 
Deutsche Zei~schrift f. Nervenheilkunde. 40. Bd. ~8 
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schwankender Gang auf. l~ach Verlauf yon drei Monaten stellte sich eine 
allm~ihlich zunehmende Schw~iehe beider unteren Extremit~ten ein, welehe 
in drei Woehen so zunahm, dass Pat. nieht mehr herumgehen konnte und 
bettl~gerig wurde. Zugleieh traten heftige Schmerzen beider Beine und 
Inkontinenz tier Sphinkteren auf. In tier weiteren Folge kam es zu Decu- 
bitus am Kreuzbein und den Trochanteren. Die objektive Untersuchung 
ergab eine fast vollst~ndige Liihmung beider unteren Extremit~ten mit 
Kontrakturen und erh6hten Sehuenrefiexen, sowie beiderseitigem B a bin s ki- 
phlinomen, and Schwfiehe der Rumpfmuskulatur. An den oberen Extremi- 
t~iten bemerkte man nur leichte Ataxie der linken Hand. Keine StSrungen 
der Sensibilitat am Rumpf und an den Extremit~ten. Die Funktion tier 
Hirnnerven war wesentlieh nicht gest6rt, mit Atisnahme einer Ungleieh- 
massigkeit der Pupillen, bei erhaltenen Liehtrefiexen und einer gewissen 
Verlangsamung und nasalen Beiklanges der Spraehe. Die weitere Beobach- 
tung ergab, dass die bei tier ersten Untersuehung festgestellte Ungleich- 
beit der Pupillen nicht konstant war, denn die Pupillen waren an einem 
Tage gleich, an einem anderen war bald die rechte, bald die linke grOsser. 
In den oberen Extremithten trat anfangs links, dann reehts eine Sehwiiehe 
mit erhShtem Muskeltonus ein, welehe raseh in eine komplete Liihmung 
flberging. An tier Hunt aller Extremit~ten traten trophische StOrungen 
in Form yon Blasen mit ser6s-blutigem Inhalt und grossen subcutanen 
blutigen Flecken ein. Die Sprache wurde sehr undeutlieh, lallend, der 
weiehe Gaumen herabhi~ngend, fast unbeweglieh. Stetige Urin- lind Stuhl- 
inkontinenz. Die Temperatur war die gauze Beobachtungszeit hindurch 
erh6ht. Der Tod erfolgte unter den Symptomen gSnzlicher Ersch6pfung. 
Die am 22. Oktober ausgef~lhrte Sektion zeigte keine sichtbaren Ver- 
~inderungen im l~ervensystem. Die harten und weichen.Hirn- und R~eken- 
markshAute waren etwas blass, sonst boten sie keine Verhnderungen. Das 
~usserlieh ganz normal aussehende Gehirn war auch an den Sehnittflhchen 
normal. Das Riiekenmark erschien im allgemeillen etwas sehmiiehtig, ver- 
dfinnt, hauptshehlieh im Dorsalabsehnitt, sonst war 'sein Aussehen und 
seine Konsistenz normal. An den Quersehnittfihchen waren die Ulnrisse 
der grauen R~ckenmarksubstanz ganz deutlich, die weisse Substanz bot 
keine Ver~nderungen dar. 
Trotz dieses negativen Resultates wurde der ganze Hirnstamm samt 
Medulla oblongata und versehiedene R~ekenmarkseglnente in Formalin 
fixiert und mikroskopisch untersucht. Die Sehnitte wurden naeh Marchi, 
Weigert ,  l~issl, van Gieson und mit Alaun-H~rnatoxylin gef~rbt. Die 
mikroskopische Untersuehung des Hirnstammes und Rfiekenmarks ergab 
Folgendes: An den nach Weigert  geffirbten Hirnstammschnitten fi der 
man keine anatomisehen Ver~inderungen. Uberall tritt eine gleichmSssige 
Fiirbung yon Myelinfasern auf, ohne jegliche Spur yon Aufhellungen und 
Herden. Erst an Sehnitten aus der unteren Olivengegend f~llt eine bliiss- 
]iche Farbung der Pyramidenbahnen auf, wobei wir unter starkerer Ver- 
grOsserung sehen, dass das blasse Aussehen dieser Bahnen yon einer 
helleren Fiirbung der Myelinscheiden abhangt, ohne Spur irgendweleher 
entz~ndlicher oder degenerativer Veranderungen. Auf dem I~iveau tier 
Pyramidenkreuzung wird die blasse Fiirbnng dieser Bahnen weniger deut- 
lich, dagegen treten an beiden Hhlften des Querschnitts hellgeflirbte Felder 
an der Peripherie der anterolateralen Strange lateral yon den Vorderh6rnern 
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der grauen Substanz auf. Die hellen Felder haben die Gestalt eines 
Dreiecks, das mit der Basis der Peripherie zngewendet ist. (Tafel IV, 
Figur 1.) 
In diesen Bezirken tritt eine sehr dentliche Liehtung der lgyelin- 
seheiden auf, gleichfalls ohne Spuren yon Degeneration des igyelins oder 
Entzt~ndung des Gewebes. An den Schnitten aus dem oberen Halsmark 
traten die oben besehriebenen dreieckigen Bezirke an tier Peripherie der 
anterolateralen Strange sehr deutlich auf. Ausserdem sieht man aber an 
diesen Schnitten wieder eine deutliche Lichtung der Pyramidenseitenstrang- 
bahnen in beiden Halften des Quersehnitts, so dass sich diese Felder von 
dem Reste tier gntgefarbten anterolateralen Strange deutlich unterscheiden 
(Tafel, Fig. 2 und 3). In der Gegend des dritten Cervikalsegments werden 
die hellen Dreiecke an der Peripherie der anterolateralen Strange allmah- 
lich weniger deutlich, um ira Bereiche des 4. Segments ganzlieh zu ver- 
sehwinden. Dagegen stBchen die hellen Felder der Pyramidenseitenstrang- 
bahnen auch weiter deutlich yon den ~lbrigen Geweben ab, bis zum letzten 
Cervikalsegment. Im ersten Dorsalsegment (Taft IV, Fig. 4) beginnen sich die 
dentlichen Umrisse der Pyramidenseitenstrangbahnen allmahlich etwas zu 
verwisehen, denn die Lichtung des Myelins dehnt sieh allm~hlieh auf das 
umgebende Gewebe der anterolateralen Saulen. In der Gegend des 5. Dorsal- 
segments ehen wir, dass das ganze Gebiet der Seitenstrange an beiden 
Halt~en des Qnerschnitts eine viel hellere Fgrbnng zeigt, als die vorderen 
und hinteren Shulen. 
Man muss jedoeh bemerken, dass auch in diesem R~iekenmarksabsehnitt 
in den Seitenstrhngen weder Degeneration, och entz~lndliche Erseheinungen 
sichtbar sind. Bei der Besiehtigung der Sehnitte fallt schon im oberen 
Dorsalabsehnitt eine deutliche Asymmetrie beider Halften des Querschnitts 
auf. Der Seitenstrang ist n~mli'ch auf der einen Seite des Querschnitts 
kleiner, als auf der anderen, wobei aueh alas graue Vorderhorn anf dieser 
Seite etwas sehmaler erscheint." Bei st~rkerer Vergrasserung sieht man, 
dass die Zahl tier Myelinfasern in diesem Vorderhorn kleiner ist, als auf 
der anderen Seite, aueh ist die Farbung des Myelins in dem weniger ent- 
wiekelten Seitenstrange heller. 
Diesem Bild geringer pathologiseher Ver~nderungen begegnen wir im 
ganzen Dorsa!mark (Taf. IV, Fig. 4--6). Am Lambalmark ist eine deutliche 
Asymmetrie beider Halften nicht mehr wahrzunehmen (Tar. IV, Fig. 7). Das 
Gebiet tier Myelinaufhellung in den Seitenstrangen wird allmahlieh immer 
geringer so, dass man an den Schnitten aus dem Sakralmark (Tar. IV, Fig. 8) 
deutlich eine Liehtnng nur im Gebiete der Pyramidenseitenstrangbahnen sieht.
Die Untersuchung der nach Marchi  gefarbten Schnitte yon ttirn- 
stamm nnd Rfiekenmark ergab keine pathologischen Veranderungen. Nirgends 
sieht man dunkle Schollen zerfallenden Myelins, doeh bemerkte man einen 
gewissen Untersehied in tier Farbung der oben l~eschriebenen gelichteten 
Bezirke. besonders im Cervikalmark. Diese Bezirke unterscheiden sieh, 
nach 3Iarehi  gefarbt, yon der abrigen weissen Snbstanz dureh ihre hell- 
gelbe Fgrbung (einen ahnlichen Farbennnterschied bemerkte bei Marchi -  
seher F~trbnng auch l~ewmark in seinem Fall). 
Bei der Farbung naeh van Gieson konstatiert man im Raekenmark 
und Hirnstamm weder in den l~Ieningen, noch in den Blntgefassen die 
geringsten Ver5nderungen. Man bemerkt nur eine geringe Verdiehtung 
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der Neurogliaseheidea an jenen Stellen der weissen 1Vlarksubstanz, ~elche 
bei Weigertscher Farbung heller tingiert ersehienen. 
Die mit Alaunh~matoxylin gef~trbteu Sehnitte liessen keine Verande- 
rungen in Bezug auf Kernzahl wahrnehmen. Die nach Nissl gefhrbten 
Scbnitte geben aberall ein ganz normales Bild; keine Ver~nderungen der 
Nervenzellen im Hirnstamm und Raekenmark. 
Da sehon bei der oberfl~chliehen Betrachtung das R~ckenmark schm~ch- 
tiger als normal erschien, haben wit aus verschiedenen H6hen des Racken- 
markquerschnitts MaBe genommen, die wir in der folgenden Tabelle 
wiedergeben: 
Med. obl. au~' d. HShe d. 
Pyramidenkreuzung 
1. Cervikalsegment 
Normale 5iage naeh d. Atlas 
Frontal- Sagittal- yon Flatau 
durchmesser durehmesser Frontal- Sagittal- 
durehmesser durchmesser 
mm mm mm mm 
11 
9 
9 
8,5 10 
3. ~ 
6. jj 
i. Dorsalsegment 
6~ ~ 
12. 
2. Lumbalsegment 
I. S~kralsegmen~ 
11 
13 
10 
8 
7 
7 
8 
7 
8 
7 
5,75 
5,5 
6 
6 
6,5 
5,5 
11 
13,75 
9 
8,5 
7,5 
8 
9 
7,75 
9.5 
9,5 
9,25 
8,5 
6,5 
7,25 
7,5 
8,5 
7 
Fassen wir je~z~ die obeu geschilder~en Ergebnisse der anato- 
mischen Untersuchung zusammen. Im ganzen Riickenmark sieht man 
in beiden Querschni~tsh~lf~en in den PyramidenseRenstrangbahnen eine 
m~ssige Lich~ung des Myelins. Diese Erscheinung trit~ schon in der 
Medulla oblongata auf der HShe der Un~eren Oliven auf, ist im 
Cervikalmark deutlicher, wobei sie sieh hier t~berall genau an die 
anatomischen Grenzen'dieser Bahnen h~lt. Im Dorsal- und Lumbal- 
mark iiberschreitet die Lichtung des Myelins das Gebiet der Pyramiden- 
seitenstrangbahnen, nimm~ das ganze Gebie~ tier Seitens~r~nge ein, 
und ers~, im Sakralmark finden wir abermals eine genau umgrenzte 
Lichtung der Pyramidenb~hnen. Ausserdem haben wir im oberen 
Cervikalmark zwischen dem 1Wiveau der Pyramidenkreuzung und dem 
4. Cervikalsegment eine Lichtung des Myelins in dem dreieckigen Be- 
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zirk an der Peripherie der anter01ateralen S~r~ng% lateral yon den 
VorderhSrnern der grauen Substanz kons~atiert. Diese Bezirke ent- 
sprechen in Bezug aufForm and Lage volls~iindig der sog. ttelweg- 
sehen Dreikantenbahn. Weder der Ursprung noch der Verlauf dieses 
Biindels sind bis jetzt festgestellt. He lweg und Bechterew glaubten, 
dasses unmi~telbar mi~ der unteren Olive zusammenh~nge, wobei 
Bechterew es Olivenb~indel nennt; and als Verl~ngerung seines 
zentralen l=faubenbfindels betrachtet. In letzter Zeit wurde dieses 
Biindel yon Kat~winkel and I~eumayer besehrieben. Es ist n~m- 
lich gelungen, in einem Falle die Degeneration dieses BiindeIs festzu- 
stellen, in welchem der Krankheitsherd in der lateralen I-I~lfte des 
ttirnstamms lokalisiert war and zur Degeneration der Pyramiden: 
bahnen und des Helwegschen Bfindels fiihrte. Es zeigte sich dabei, 
dass die Entartung dieses B[indels his znm Niveau des 4. Halsseg- 
mentes reiehte. Im verliingerten Mark verlief dieses Biindel lateral 
yon der unteren Oliv% seine Lage entsprach dem Bech~erewschen 
B~indel (Fascieulus centralis tegmenti). Endlieh wurde im I~]irns~amm, 
auf der ttShe der Br[icke das degenerier~e ttelwegsehe Bfindel in 
Form eines yon den Pyramiden abgegrenzten kleinen ovalen Feldes 
zwischen den Brfiekenfasern gefunden. Zwar sprechen sich ~ Ka~-  
winkel  und Neumayer  beziiglich der tterkunft des Helwegschen 
Bfindels nicht aus, doch haben ihre Untersuchungen dargetan, dass 
dieses Bfindel eine absteigende Entartung erf~hr~ und dass es anf 
welter Streeke in naher Nachbarschaf~ mit den Pyramidenbahnen ver- 
]tuft. Es is~ somit sehr wahrscheinlich, dass ihre Abstammung eine 
gemeinsame is~, und dass es eins yon jenen zahlreiehen aberrierenden 
Bt~ndeln ist. 
Die oben beschriebene Lich~ung des Myelins in den ttelweg- 
schen Biindeln, in den Pyramidenseitenstrangbahnen u d den Sei~en- 
str~ngen des Dorsal- und Lnmbalmarks entsprich~ in t]ezug auf den 
anatomisehen Charakter jenen ]3ildern, welche wir nach F lechsig im 
Riickenmark yon Embryonen sehen, bei denen die betreffenden Bahnen 
noch ungenfigend myelinisiert sind. Sowohl in unserem Fall wie in 
den oben erw~hnten Rfiekenmarken beruht der Untersehied zwisehen 
ihnen und dem normalen Bilde darauf, dass die Fasern der betreffenden 
Bahnen eine ungenfigend entwickel~e Myelinscheide besitzen und daher 
an Weiger~sehen Schnitten blass aussehen. Diese Ahnlichkeit wird 
noch in unserem Falle dureh absoluten Mangel irgendwelehen Anteils 
der Gef~sse und einer sekund~ren Entartnng best~tigt. Daher kSnnen 
wir mit yeller Sicherhei~ behaup~en, dass die anatomischen Ver~nde- 
rungen in unserem Falle zu jenen gehSren, welehe auf Grand ange- 
9 borener Entwieklungshemmung gewisser Riickenmarkssys~eme ntstehen. 
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Ausser dem Charakter der anatomischen Vergnderungen spricht dafiir 
aueh der Umstand, dass das Rfickenm~rk im ganzen diinner war als 
in der l~orm and dass der innere Ban eine deutliehe Asymmetrie beider 
Querschnittsh~ilften zeigte, was zur Geniige fiir eine gewisse Entwiek- 
lungsstSrung dieses Organs spricht. 
Von diesem Gesichtspu~akte aus betraehtet muss unser Fall in 
anatomisch-pathologisaher B ziehung in eine Reihe mit den yon 
Str i impell  and anderen besehriebenen F~llen yon spastiseher Spinal- 
par~Iyse gestellt werden. Wesentlieh anders gestaltet, sich indessen 
die Klassifikationsfrage, wenn wir das klinische Bild and den Krank- 
heitsverlauf bet unserer Kranken bertieksichtigen. In dieser ttinsicht 
unterscheidet, sieh unser Fall bedeutend yon allen bisher beschriebenen 
F~illen yon spastisoher Spinalparalyse. Vor allem entwiekelt,e sieh das 
Leiden bet unserer Patientin im sp~teren Lebens~lter (ira 59. Jahre) 
and machte sehr rasche Fortschritte, w~hrend fast, in allen his jetzt 
bekannten F~llen es sp~testens zwischen dem 20. his 30. Jahre auf- 
trat und eine sehr langsame Entwicklung aufwies, manchmal auf 
Jahrzehnte sieh erstreekend. Eine einzige diesbeziigliehe Ausnahme 
bilden der yon Stri impell  beschriebene Fall Schweiger, bet welchem 
auch die ersten Symptome des Leidens im 54. Lebensjahre auftraten, 
und der yon Kattwinkel ,  bet welchem das Leiden gegen dus 50. 
Lebensjahr einsetzte. Aber aueh in diesen F~llen war der Verlauf 
ein sehr ]angsamer, jahrelang dauernder. Abgesehen yon dem spiiten 
Beginn und subakuten VeEanf nnterscheidet sich das klinische Bild 
bet unserer Kranken aueh sehr wesentlieh vom typischen Bilde der 
spastisehen Spinalparalyse. In typischen F~llen bildet die im Laufe 
yon Jahren sieh herausbildende spastisehe Sehw~ehe der Extremit~ten 
das einzige klinisehe Symptom des Leidens, wobei, wie Strt impel l  
bemerkt, keine eigentlichen Muskell~hmungen auftreten, sondern eine 
allm[thlich zunehmende Spannung derselben, welehe die Bewegungs- 
freiheit, hemmt; erst in der letzten Krankheitsperiode, sub finem vitae, 
bemerkt, man eine gewisse Muskelschw~ehe. In der Mehrzahl der 
FSlle betreffen diese Ver~nderungen fast aussehliesslich die Muskeln 
der unteren Extremit,iiten and des Rumpfes. In unserem Falle trat 
zugleieh mit zunehmender Muskelspannung auch eine deutliche Ab: 
nahme der Muskelkraft, der unteren Extremit~it,en and des Rumples 
auf, sparer eine L~hmung tier linken und bedeut,ende Sehwi~ehe der 
reehten oberen Extremit~t mit erhSht,er Muskelspannung. Indessen 
unterscheidet sieh unser Fall yon den typisehen weniger durch den 
differenten Charakter der Motilit~tsstSrungen, uls durch StSrungen im 
Gebiete anderer Funktionen des Nervensystems, wie ausgesprochene 
trophische StSrungen in Gestalt yon Decubitus, Hautexanthemen u d 
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subcu~anen Blutungen, ferner subjek~ive Sensibili~a~sstSrungen, wie 
Schmerzen in der Wirbelsaule und den unteren Extremi~aten und 
StSrungen der Sphinkteren. ~_hnliche Symptome wurden his jetzt 
in keinem Falle spastiseher SpinaIparalyse beobachtet, mi~ Ausnahme 
des schon erwahnten Falles Schweiger, wo voriibergehende Harn- 
re~en~ion beobach~e~ wurde. 
Aus obiger Zusammens~ellung er ib~ sich, dass in klinischer Be- 
~iehung zwischen unserem Fall und den Fallen spasgscher Spinal- 
paralyse so ausgesprochene Un~erschiede bes~ehen, dass auf dieser 
Basis unser Fall zu jener Gruppe kaum gerechne~ werden diirfte. 
Wollten wit Unseren Fall ausschliesslich auf grund des klinischen 
Verlaufs klassifizieren, so mi~ssten wit ihn zu den vor kurzer Zei~ 
besehriebenen Fgllen yon subakuter disseminier~er Sklerose rechnen, 
dader Verlauf und das klinische Bild die meisten Analogien zu jenen 
F~llen biete~. 
Es ents~eht nun die Frage, wie erklarg man die Widerspriiebe 
zw~sehen dem klinisehen Bilde und den anagomisehen Ver~ndernngen? 
Es ise kaum anzunehmen, dass die klinischen Sympgome und anago- 
mischen Ver~inderungen i unserem Fall ohne gegenseigigen Kausal- 
hexes seien. Trogz scheinbaren Widerspriiehen muss ein innerer 
Zusammenhang bestehen, nur miiss~e man bei diesem klinisehen Bilde 
viel scharfere und umfangreiehere anatomisehe Ver~nderungen er- 
war~en, als die, welehe wir festgestell~ haben. Nun liefer~ die bisherige 
Erfahrung im Gebiete der Pa~hologie des Nervensysgems eine Reihe 
yon Beispielen, welehe beweisen, dass eine solche Parallele zwischen 
den kIinisehen Sympgomen and dem anatomischen Bride nichg immer 
bestehg. Als tyioisehes Beispiel davon dienen die sog. Krankheiten 
ohne anagomisehen Befund (Lan drysche Paralyse, Myas~henie, Pseudo- 
sklerose, Pseudotumor). Abet auch in jenen Fg, llen, wo die anato- 
misehe Untersuehung gewisse Ver~nderuugen fesgsgellg, begegne~ man 
niehg so selgen der Tagsache, dass nieh~ allen klinisehen Symptomen 
ein anagomisches Substrag engsprieht. Auf Grund dieser Erfahrung hat 
sich die Ansieht Bahn gebroehen, dass im Nervensysgem rein dyna- 
misehe Vergnderungen auftregen kSnnen, welche selbs~ miggelsg feinster 
anatomiseher Methoden sieh nicht nachweisen lassen. 
Andererse~ts existier~ eine ganze Reihe yon Nervenleiden mit den 
versehiedensgen klinisehen Symptomen, welehe auf grund angeborener 
Aplasie gewisser Teile des zent, ralen Nervensys~ems entstehen. Es 
wurde ngmlich fesggesgellg, dass die Agenesie and ghnliche Zustgnde 
gewisser Teile des zen~ralen Nervensys~ems eine bedeu~ende golle bei 
gewissen Formen der sog. eerebralen Diplegie, der Fr iedreichschen 
Krankhei~, tier H6r6do-ataxie cgr6belleuse yon Marie spielen. Die 
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spastisehe Spinalparalyse gehSr~ ohne Zweifel zu derselben Kmnkhei~s- 
gruppe, and es kSnnen, wie dies die neuesten Un~ersuehungen nach- 
gewiesen haben, selbst 1]bergangsstadien zwischen den einzelnen 
Gestalten dieser Gruppe existieren. Die Ents~ehungsweise and Ent, 
wicklung dieser Krankheitsformen sind his je~zt unerforseh& Es 
wird zwar angenommen, class laut der Theorie yon Ed inger  gewisse 
physiologisehe Sys~eme bei abnormem Aufbranch and ungenfigendem 
Ersatze dem Untergange verfallen kSnnen, doeh gibt uns diese Theorie 
keine endgSltige Erkl~rung fiir die Entstehungsweise dieser Krank- 
heitsformen. Auch die Lehre yon der pr~maturen Senescenz gewisser 
Zentren and Bahnen im zen~ralen Nervensys~em, die yon Jendr~ssik 
en~worfen, yon Adler,  Gowers, Catola, S~arr nnd in le~zter Zei~ 
yon R.aymond en~wiekett wnrde, erkl~rt nns nicht das Wesen des 
pa~hologischen Prozesses. 
Im Lichte der obigen Ta~sachen kSnnen wit unseren Fall folgen- 
dermassen erkl/~ren. Bei unserer Kranken bestand zweifellos eine 
angeborene Aplasie des Riickenmarks, haupts~ehlich der Pyramiden- 
seitenstrangbahnen. Dis zu einem gewissen Alter war die Funktion 
dieser Sys~eme normal, his ein Augenbliek am, wo die Symp~ome 
yon Insuffizienz der Pyramidenbahnen auftraten and zwar Schw~ehe 
der un~eren Ex~remit~ten a d unsicherer Gang. Uber die unmi~telbare 
Ursache dieser Erscheinung l~ss~ sich schwer e~was Sicheres agen. 
(Trauma. In~oxikaUon. Infektion?) In den his jetz~ besehriebenen 
]~'~]Ien trat die Insuffizienz der Pyramidenbahnen in der l~egeI viel 
friiher auf and verlief sehr iangsam, in unserem Falle tra~ sie Tie] 
sparer auf, verlief abet rascher. Diese Unterschiede im Verlaufe ]assen 
sieh zur Zeit nieht erkl~ren; mSg]icherweise lag der Grund davon im 
sp~ten Alter der Patientin. Die iibrigen Symptome, wie Blasen- and 
MastdarmstSrungen, trophische StSrungen, Schmerzen, sind ebenso 
sehwer zu erkl{ren, wir kSnnen sic als dynamisehe, infolge allgemeiner 
ErschSpfung des RSckenmarks entstandene V r~nderungen betrachten. 
Wie dem aueh sei, in Anbetracht der ganz bestimm~en Ergebnisse 
der anatomischen Untersuchung, ohne Riicksich~'auf den ungewShn- 
lichen klinisehen Verlauf, m~issen wit unseren Fall zu jenen rechnen, 
welche auf grand ~ngeborener Agenesie des ~iickenmarks ents~ehen, 
and ihn in eine Reihe mi~ den TOn S~riimpell un& anderen besehrie- 
benen FKllen spas~ischer Spinalparalyse stellen, Vielleich~ wird sieh 
mi~ tier Zeit die Zahl der Beobaehtungen mehren, welehe beweisen 
werden , dass in analogen F~llen nich~ nur die Funktionen der Pyra- 
midenbahnen, sondern auch anderer l~fiekenmarkssys~eme StSrungen 
erfahren kSnnen. 
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